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Resumo: A Sindrome Hemolitica Urémica Atipica (SHUa) € uma doenca considerada rara, de diagnostico
complexo, em virtude de ndo possuir marcadores especificos e apresentar manifestagbes que
assemelham-se a outras microangiopatias trombdticas. Cerca de 50% de seus pacientes evoluem
com doenca renal cronica terminal, podendo ocorrer em qualquer idade, sendo esporadica ou
familiar. Neste relato, trata-se de uma escolar de 9 anos, sexo feminino, previamente higida, que
apos diagndstico precoce e uso do Eculizumab evoluiu com rgpida e importante melhora clinica.
Crianca iniciou com gquadro de febre e distria, sendo levada ao Hospital de sua cidade de origem.
Recebeu diagnostico inicial de Pielonefrite, permanecendo internada para tratamento com
antibioticoterapia venosa. No inicio do tratamento evoluiu com importante edema de facie e
membros inferiores com alguns picos hipertensivos associadas. Sequencialmente o hemograma
mostrou importante hemélise com gqueda brusca de hemoglobina, sendo necesséria transfusdo de
concentrado de hemécias. Foi entdo transferida para um hospital maior complexidade. Evoluiu
com injuria rena aguda progressiva e hipertensdo de dificil controle. Exames laboratoriais
revelavam hipoalbuminemia, piora da hemdlise com trombocitopenia associada, LDH
aumentado, coombs direto negativo, hematlria e proteintria nefrética. O Nefropediatra do
hospital em conjunto com o pediatra assistente optaram por iniciar corticoide, porem com
resposta precaria. Crianca necessitou do uso de varios anti-hipertensivos associados para controle
da pressdo arterial, mantendo niveis pressoricos acima do percentil 90. Apresentou quadro de
Encefalopatia hipertensiva com necessidade de internagéo na Unidade de Terapia intensiva. Apés
estabilizacdo clinica foi realizada biopsia renal que mostrou microangiopatia trombotica (MAT).
Diante do quadro de anemia hemolitica, plaquetopenia e insuficiéncia renal aguda com substrato
histologico de MAT, foi feito diagnostico de SHUa. A paciente recebeu o Eculizumab, com
excelente resposta clinico-laboratorial. Este caso denota a importdncia de diagndstico e
tratamento precoces nesta entidade grave que € a SHUa.
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